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Malaises et syncopes d'origine 
cardiaque chez I 'enfant 

La frequence des syncopes benignes est un piege qui doit §tre 
absolument evite, en mettant tout en oeuvre pour reconnaTtre 
ou exclure une cause maligne rare, mais potentiellement mortelle, 
surtout si le malaise survient dans un contexte de stress ou d'effort. 
Ainsi, tout enfant ayant fait une syncope doit avoir, meme si 
I'interrogatoire et I'examen paraissent rassurants, au moins un ECG 
12 derivations. 


Elizabeth Villain * 


U ne syncope se definit comme une perte de connais- 
sance brutale et temporaire, associee a une perte du 
tonus postural, et dont la recuperation est spontanee ; 
elle est due a une ischemie cerebrale globale et passagere. 
On en rapproche les malaises et les lipothymies, qui se tra- 
duisent par une sensation de faiblesse generalisee avec 
etourdissement et hypotonie, sans veritable perte de cons- 
cience. De tels symptomes chez un enfant ou un adoles- 
cent sont frequents et, en regie generale, benins. 1,2 Le role 
du medecin est de ne pas meconnaitre une cause grave de 
syncope et c’est pourquoi, meme quand I’interrogatoire et 
I’examen clinique sont en faveur d’un malaise vagal, tout 
enfant ayant fait une syncope doit avoir au moins un 
electrocardiogramme de surface complet 12-derivations 
(ECG). De plus, en cas de syncope brutale avec trauma- 
tisme, si la perte de conscience est survenue sans pro- 
drome au cours d’un effort, ou s’il ne s’agit pas clairement 
d’un malaise vagal, une consultation specialisee doit etre 
organisee. 

* Service de cardiologie pediatrique, hdpital Necker-Enfants malades, 75015 


DYSREGULATION DU SYSTEME NERVEUX 

AUTONOME 


Syncopes vasovagales 

Ce sont, de loin, les syncopes les plus frequentes de 
l’enfant. Elies sont caracterisees par une interruption bru- 
tale du tonus vasomoteur, entrainant une hypotension 
arterielle et/ ou une bradycardie. La syncope est habituel- 
lement precedee par des prodromes, tels que vertiges, 
scotomes visuels et vision floue, transpiration excessive, 
nausees. . . La perte de conscience est brutale, toujours de 
courte duree, et peut parfois s’associer a une revulsion 
oculaire, des mouvements cloniques des extremites et un 
relachement des sphincters qui suggerent une comitialite. 
Au reveil, il n’y a pas de confusion, mais une asthenie qui 
peut persister pendant quelques heures. Dans la forme 
typique, si I’examen clinique et l’ECG sont normaux, 
aucune exploration complementaire n’est indiquee. 

7s. Courriel : elisabeth.villain@nck.ap-hop-paris.fr 
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Certains patients sont inquietants, car ils font des syn- 
copes brutales, parfois traumatisantes, qui sont la conse- 
quence d’une reaction inappropriee de Forganisme a For- 
thostatisme. 3,4 Pour confirmer ce diagnostic, on peut 
realiser un test d’inclinaison ( tilt-test ) qui consiste a bascu- 
ler ces patients a 60° sur une table d’examen durant 30 a 
40 minutes, en enregistrant en continu le rythme car- 
diaque et la tension arterielle. On peut ainsi reproduire 
une reponse cardiaque et/ ou vasomotrice inadaptee lors 
de Forthostatisme, la chute simultanee de la tension arte- 
rielle et de la frequence cardiaque etant l’eventualite la 
plus frequente chez Fenfant et Fadolescent. 5 Le merite 
principal de cet examen est de rassurer Fenfant et sa 
famille et de simples conseils suffisent en pratique a 
reduire la frequence des malaises. On doit encourager 
une augmentation des apports hydriques et sodes afin de 
limiter les situations a risque de deshydratation induisant 
une « precharge » insufhsante du coeur, et, des les pre- 
miers symptomes annongant Fimminence d’une syncope, 
le patient doit s’asseoir, voire s’allonger, jambes sur- 
elevees. La plupart du temps, ces mesures, associees a un 
support psychologique, sont suffisantes pour eviter la 
repetition des malaises. 

Spasmes du sanqlot et malaises 
du nourrisson 

Chez le jeune enfant, la plupart des malaises sont la 
consequence d’une stimulation brutale du nerf vagal lors 
d’un phenomene reflexe. A l’occasion d’une contrariete, 
d’une chute, d’une douleur, Fenfant sanglote puis se bloque 
en apnee, dont la prolongation aboutit a une cyanose 
intense, puis a une breve perte de connaissance (forme 
«bleue»). Plus rarement et parfois sans facteur declenchant 
apparent, Fenfant devient brutalement tres pale (forme 
« blanche ») et tombe en syncope, avec ou sans convulsions. 
Les enregistrements holter ont montre que les pertes de 
conscience de ces enfants sont la consequence d’une brady- 
cardie et/ ou d’une pause cardiaque brutale (fig. 1). L’evolu- 
tion spontanee est la resolution complete des symptomes 
avec l’age dans presque tous les cas. 

Chez le nourrisson, l’hyperreflectivite vagale reflexe, 
dont la cause est le plus souvent un reflux gastro-oesopha- 
gien, peut aussi etre responsable de malaises, allant d’un 
simple episode de paleur a une perte de connaissance 
complete. 6 Le reflux doit etre traite, et les formes severes 
d’hyperreflectivite vagale meritent parfois un traitement 
par diphemanil (Prantal) present en milieu hospitalier. 

CARDIOPATHIES 

Causes mecaniques 

Tous les obstacles a l’ejection ventriculaire gauche peu- 
vent se compliquer de syncopes, soit par diminution bru- 
tale du debit cardiaque avec hypoperfusion cerebrale, en 


particulier a l’effort, soit par ischemie myocardique gene- 
ratrice d’arythmies ventriculaires. Dans ces cas, on trouve 
avant tout les obstacles aortiques et les myocardiopathies 
hypertrophiques ; Fauscultation permet alors de rattacher 
la syncope a une etiologie cardiaque puisqu’on entend un 
souffle systolique d’ejection a Fauscultation. L’hyperten- 
sion arterielle pulmonaire primitive se reconnait egale- 
ment a Fauscultation, avec un eclat du 2 e bruit pulmonaire 
caracteristique. Un diagnostic plus difficile a faire est celui 
de la myocardiopathie non obstructive, car l’examen cli- 
nique est parfois normal ; seul FECG oriente vers le dia- 
gnostic, en montrant des signes de surcharge ventriculaire 
et/ ou des troubles de la repolarisation. 7 

Crises de cyanose des cardiopathies 
cyanoqenes 

Elies sont classiques dans la tetralogie de Fallot, mais 
elles peuvent se voir dans la plupart des cardiopathies cya- 
nogenes severes. L’accentuation de l’obstacle entraine une 
diminution du debit pulmonaire, d’ou une reduction de la 
precharge du ventricule gauche et une accentuation du 
shunt droite-gauche. La syncope est la consequence du 
collapsus vasculaire et de Fhypoxemie cerebrale. Elle peut 
etre mortelle si un traitement approprie, le plus souvent 
propranolol par voie intraveineuse, n’est pas entrepris 
d’urgence. 

TROUBLES DU RYTHME CARDIAQUE 


Les troubles du rythme cardiaque peuvent etre a Forigine 
de syncopes chez Fenfant et doivent surtout etre evo- 
quees en cas de syncopes d’effort ; la perte de connais- 
sance est consecutive a un bas debit cardiaque, au point 
que la perfusion cerebrale devient insuffisante. II peut s’a- 
gir de bradycardies majeures par bloc auriculo-ventricu- 
laire complet ou de tachycardies extremes, le plus souvent 
ventriculaires. 



mm Enregistrement holter au cours d'un malaise vagal. 

On voit une acceleration du rythme sinusal, precedant un 
episode de bradycardie avec une pause de 5 secondes. 
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MALAISES ET SYNCOPES 


I EST NQUVEA 


4 Identification de genes codant les canaux ioniques 
responsables du potentiel d'action cardiaque, dont les 
mutations entrament des pathologies a I'origine de troubles 
du rythme ventriculaire severes, chez I'enfant comme chez 
I'adulte (syndromes de QT long, tachycardies ventriculaires 
catecholergiques, syndrome de Brugada). La recherche de 
mutations se fait maintenant de fagon courante pour le 
syndrome de QT long congenital, ce qui permet le depistage 
familial de sujets asymptomatiques et peut orienter la prise 
en charge en fonction du genotype. 

•> Extension aux enfants de traitements auparavant reserves 
aux adultes tels que I'ablation par radiofrequence des troubles 
du rythme supraventriculaire menagants (syndrome de Wolff- 
Parkinson-White) ou invalidants (tachycardies refractaires). 
L'implantation d'un stimulateur cardiaque est indiquee quel 
que soit I'age de I'enfant, y compris chez les nouveau-nes, si 
la frequence cardiaque est trop lente ou en cas de syncope 
chez les patients ayant un bloc auriculo-ventriculaire complet. 


^interpretation d’un trouble du rythme chez I’enfant 
doit tenir compte des donnees concernant le rythme nor- 
mal. La frequence maximale d’un nourrisson lors des cris 
peut atteindre 220, voire 240, battements par minute 
(batt/ min), et la frequence minimale est en principe supe- 
rieure a 60 batt/ min. Chez I’enfant plus grand, la limite 
superieure du rythme sinusal a l’activite est d’environ 
200 batt/ min et la frequence minimale peut s’abaisser jus- 
qu’a 45 batt/ min ; le rythme cardiaque est volontiers un 
peu irregulier, en raison de l’accentuation chez les grands 
enfants de la variability respiratoire d’origine vagale. 

L’ECG est l’examen cle du diagnostic de trouble du 
rythme ou de la conduction auriculo-ventriculaire. En cas 
de syncope lors d’une emotion ou d’un effort, on realise 
egalement des explorations complementaires comme 
l’enregistrement ECG des 24 heures (holter), l’epreuve 
d’effort, voire une etude electrophysiologique endocavi- 
taire. 

Bloc auriculo-ventriculaire complet 

Le bloc auriculo-ventriculaire complet congenital est 
une anomalie rare, (1/15 000 a 1/20 000 naissances 
vivantes) depistee habituellement in utero et chez les 
nouveau-nes, grace aux echographies antenatales et a 
l’examen systematique des nouveau-nes. L’ECG confirme 
le diagnostic en montrant une dissociation complete entre 
un lythme atrial normal et un rythme d’echappement ven- 
triculaire plus lent (fig. 2). Ces enfants doivent etre sur- 
veilles tres regulierement en cardiologie pediatrique, et 
une frequence ventriculaire inferieure a 50 batt/min 
constitue une indication a l’implantation d’un stimulateur. 


de fagon a prevenir les complications telles que syncope et 
mort subite. 8 ’ 9 

Dans certains cas, la bradycardie passe inapergue en 
raison d’un rythme d’echappement ventriculaire assez 
rapide, ou bien le bloc se constitue plus tardivement dans 
l’enfance et peut alors se reveler par une syncope brutale, 
secondaire a une bradycardie extreme ou a un trouble du 
lythme ventriculaire. Quel que soit I’age de I’enfant, la sur- 
venue d’une syncope compliquant un bloc auriculo-ven- 
triculaire complet est une indication formelle a l’implanta- 
tion d’un stimulateur. 9 

Syndrome de Wolff-Parkinson-White 

Le syndrome de Wolff-Parkinson-White se definit par 
la presence d’une voie accessoire atrio-ventriculaire (fais- 
ceau de Kent) susceptible de conduire l’influx electrique 
de fagon anterograde (oreillettes vers ventricules) et 
retrograde (ventricules vers oreillettes). La prevalence de 
cette affection est estimee a 1,5 a 3/1 000 mais de nom- 
breux cas sont meconnus chez des patients asymptoma- 
tiques. 

- En rythme normal, l’influx electrique en provenance du 
noeud sinusal circule simultanement dans la voie de 
conduction normale et dans la voie accessoire (depour- 
vue de frein vagal), si bien qu’un des ventricules est active 
avant l’autre : il en resulte un aspect de « preexcitation » 
ventriculaire, se traduisant par un espace PR court et un 
aspect « empate » du debut des complexes QRS (onde 
delta) sur l’ECG (fig. 3). 

- Lors d’une tachycardie supraventriculaire par « reentree », 
l’influx electrique descend par la voie nodo-hisienne nor- 
male et remonte vers les oreillettes par le faisceau de Kent. 
Chez I’enfant, ce trouble du rythme supraventriculaire tres 
rapide peut se reveler par un malaise. L’arret de la tachycar- 
die peut etre obtenu par des manoeuvres vagales meca- 
niques (compression des globes oculaires). 

- Toute la gravite du syndrome de Wolff-Parkinson-White 
tient au risque de syncope, voire de mort subite par 
fibrillation ventriculaire, auquel sont exposes les patients. 
Ces accidents surviennent quand un trouble du rythme 
atrial (fibrillation) est conduit directement vers les ventri- 
cules, a travers une voie accessoire tres permeable court- 
circuitant le noeud auriculo-ventriculaire. L’ECG montre 
alors une tachycardie un peu irreguliere, avec des com- 
plexes QRS larges, mais de morphologie variable (fig. 3). 



ESQ Trace electrocardiographique de bloc auriculo- 
ventriculaire complet. II existe une dissociation complete 
entre le rythme atrial (ondes P a une frequence de 120 
batt/min) et un rythme d'echappement ventriculaire a QRS 
fins, dont la frequence est de 50 batt/min. 
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Certificat cPaptitude au sport : 

indications a faire une epreuve d’effort cardiaque chez Fenfant 

Daniel Sidi* 


L activite et le sport sont des elements 
majeurs de la vie et de I'insertion 
sociale des enfants. Les contraintes 
cardiovasculaires imposees par les activites 
sportives sont diversement tolerees en 
fonction du type de cardiopathie congeni- 
tale exposant parfois a des complications 
qui peuvent etre graves, justif iant une 
contre-indication « legitime » alors que les 
contre-indications excessives, visant davan- 
tage a proteger le medecin que le patient, 
peuvent constituer des « abus medicaux » 
avec un fort retentissement psychologique 
et social. 

Les epreuves d'effort de I'enfant sont 
maintenant bien codifiees. Elies sont prati- 
quees sur tapis roulant a partir de 5 ans jus- 
qu'a environ 10 ans, puis, si la tail le du 
patient I'autorise, les epreuves d'effort sont 
pratiquees sur bicyclette ergometrique. 
C'est le protocole de Bruce adapte a I'enfant 
qui est en general employe. 

II est souvent utile de surveiller non seule- 
ment la pression arterielle et I'electrocardio- 
gramme, mais aussi la saturation arterielle 
(saturometre) dans les cardiopathies cyano- 
genes et la consommation d'oxygene dans 
certains protocoles de recherche clinique. II 
est important que le medecin qui realise 
I'epreuve d'effort connaisse les cardiopa- 
thies congenitales et ait un bon contact avec 
les enfants pour les stimuler. 

INDICATIONS DES EPREUVES 
D'EFFORT 

Les principales indications des epreuves 
d'effort en cardiologie pediatrique peuvent 
etre classees de la fagon suivante. 

Epreuve d'effort pour etablir 
un diagnostic 

C'est essentiellement dans le domaine 
des troubles du rythme que I'epreuve d'ef- 
fort peut avoir une valeur diagnostique. Cela 
est particulierement vrai en cas de malaise 


ou syncope a la recherche d'une tachycardie 
ventriculaire catecholinergique. 

La diminution des troubles du rythme a 
I'effort ainsi que la reprise du rythme sinusal 
sont des facteurs tres importants en faveur 
de la benignite de ces troubles du rythme, 
de conduction ou de commande sinusale. 

L'epreuve d'effort est egalement interes- 
sante dans un syndrome de Wolff-Parkinson- 
White pour juger de la periode refractaire (a 
partir de quel moment le QRS s'affine) pour 
preciser la periode refractaire de la voie acces- 
soire sans necessiter obligatoirement une sti- 
mulation intra-cesophagienne (plus precise). 

Epreuves d'effort qui influent 
sur les indications operatoires, 
de catheterismes ou de traitements 
medicaux 

Dans la stenose aortique, I'apparition 
d'une ischemie significative sur I'electrocar- 
diogramme d'effort constitue une indication 
formelle a lever I'obstacle. 

La faible elevation tensionnelle est un fac- 
teur de severite de la stenose aortique. 

Dans le suivi d'un retrecissement aor- 
tique, I'examen est en general pratique tous 
les ans, en meme temps que I'echocardio- 
graphie qui evalue le gradient de pressions 
et I'adaptation de la fonction ventriculaire 
(hypertrophie hyperkinetique). Certains, 
mais c'est tres difficile, evaluent le gradient 
a I'effort sans que Ton sache precisement le 
gradient d'effort justif iant une levee de 
I'obstacle. 

Dans la myocardiopathie hypertro- 
phique, I'epreuve d'effort est essentielle pour 
juger des facteurs pronostiques, en particu- 
lar de I'adaptation tensionnelle et de I'exis- 
tence ou non de malaises a la recuperation. 
On peut egalement coupler I'epreuve d'effort 
a une echocardiographie doppler pour juger 
de I'apparition et de la severite d'une obstruc- 
tion sous-aortique liee a I'hypertrophie sep- 
tale et aux anomalies mitrales. 


Dans la surveillance d'une coarctation 
de I'aorte, I'epreuve d'effort cherche une 
hypertension arterielle a I'effort et essaye 
d'en definir la cause : gradient isthmique 
residuel (si Ton peut mesurer la pression aux 
membres superieurs et inferieurs, ce qui est 
en general difficile), anomalies plus diffuses 
de I'arbre arteriel ou de la geometrie de I'ar- 
che, confirmees surtout en imagerie par 
resonance magnetique. L'analyse precise 
permet de choisir entre un traitement chi- 
rurgical ou par catheterisme, un traitement 
medical ou une simple surveillance (car il n'y 
a pas aujourd'hui de consensus sur la neces- 
sity de traiter les hypertensions uniquement 
a I'effort). 

On recherche une hypoxie a I'effort chez 
des patients suspects de shunt droite- 
gauche, comme la persistance d'une com- 
munication interventriculaire associee a un 
obstacle pulmonaire, une anomalie du ven- 
tricule droit ou de la valve tricuspide asso- 
ciee a une communication interauriculaire, 
une fenestration d'une derivation cavo- 
pulmonaire totale ou encore la suspicion de 
fistule arterio-veineuse du poumon. 

L'epreuve d'effort couplee a revaluation 
de la saturation arterielle percutanee per- 
met d'estimer I'importance du shunt droite- 
gauche quel que soit son niveau, et cela peut 
evidemment avoir des implications impor- 
tantes sur I'indication d'une intervention chi- 
rurgicale ou d'un catheterisme cardiaque. 

L'epreuve d'effort pour juger 
de I'amelioration ou de la degradation 
de I'etat d'un patient ayant une 
cardiopathie, eventuellement operee 

Un certain nombre de facteurs permet- 
tent de juger de ses performances, en parti- 
cular le nombre de watts qui peuvent etre 
developpes et la duree de I'effort, la rapidite 
avec laquelle est atteinte la frequence maxi- 
male theorique, et mieux, la determination 
de la consommation d'oxygene maximale. 


* Service de cardiologie pediatrique, hdpital Necker-Enfants ma lades, 75743 Paris Cedex 15. Courriel : danieLsidi@nck.aphp.fr 
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MALADIES CARDIAQUES 


MALAISES ET SYNCOPES 


► 


Cette evaluation des possibility phy- 
siques et de la tolerance cardiovasculaire 
est un guide precieux pour I'autorisation ou 
au contraire la contre-indication, Interdic- 
tion a pratiquer des efforts physiques, en 
particulier a I'ecole ou dans des clubs. 

AUTORISER OU INTERDIRE 

LE SPORT? 

L'autorisation des activites sportives chez 
I'enfant est une demande presque systema- 
tique, en particulier chez les gargons suivis 
pour cardiopathie congenitale ou autre ano- 
malie cardiovasculaire. 

Devolution actuelle de la medecine, avec 
une judiciarisation de plus en plus presente, 
pousse bien sur le medecin a qui est 
demande un tel certificat a prendre un mini- 
mum de risques, c'est-a-dire a se proteger 
lui-meme en interdisant le sport plutot que 
de proteger I'equilibre psychologique de son 
patient en I'autorisant. II n'y a en effet aucun 
risque a interdire et un risque potentiel a 
autoriser. Toutefois, ce risque devient extre- 
mement faible si le medecin s'entoure de 
certaines precautions et, en particulier, celle 
d'avoir fait un bilan cardiologique complet 
du patient, y compris une epreuve d'effort, 
avant de donner cette autorisation. Cela est 
en particulier vrai pour inscription dans 


des clubs ou pour les sports de competition. 

Un bon compromis est souvent I'autorisa- 
tion d'une activite sportive a I'ecole avec 
droit a I'autolimitation, c'est-a-dire que le 
proviseur et le professeur d'education phy- 
sique sont mis au courant par le cardio- 
pediatre responsable, a la fois de la patholo- 
gie de I'enfant et de ses limitations, mais 
surtout de son droit a interrompre I'effort 
lorsqu'il se sent fatigue ou lorsqu'il voit 
apparaTtre un symptome inhabituel. En 
fonction du temperament de I'enfant, on 
peut avoir recours aux betabloquants pour 
imposer une limitation du travail cardiaque 
chez un sujet pour lequel on estimerait dan- 
gereux un effort maximal. 

On voit trop souvent des enfants qui se 
retrouvent cloTtres a la maison, car les 
medecins ont interdit ou deconseille le 
sport, et cela est le plus souvent un abus et 
une faute medicale, car le sport est en gene- 
ral bienfaisant pour I'immense majorite des 
malformations cardiaques. En dehors de 
certaines circonstances particulieres, telles 
que : 1. une myocardiopathie hypertrophique 
obstructive; 2. la survenue de troubles du 
rythme, difficilement controlable ; 3. une 
epreuve d'effort mal toleree n'ayant pu etre 
corrigee par un traitement medical, par 
catheterisme ou par chirurgie, il est bien rare 


qu'il y ait une indication a interdire toute 
activite physique. Une telle situation serait 
presque I'indication d'une transplantation. 

En fait, guide par I'epreuve d'effort, le 
medecin peut jauger ces autorisations en 
insistant sur I'effet benefique du sport dans 
la majorite des pathologies cardiovascu- 
laires. En effet, le sport permet de develop- 
per le lit arteriolaire peripherique, de bien 
synchroniser la respiration et la ventilation, 
d'eviter un certain nombre de complications 
tres genantes telles que I'obesite ou tout 
autre element du syndrome metabolique. 

La cle du succes reside dans des explica- 
tions claires et une reelle confiance entre le 
medecin, la famille et I'enfant. Bien souvent 
lorsqu'on connaTt les tenants et les aboutis- 
sants d'une cardiopathie severe, c'est I'anti- 
cipation des contraintes imposees par la 
contre-indication probable qui va guider le 
cardiopediatre vers des conseils judicieux 
comme eviter de donner le gout des sports 
de competition, faire en sorte que I'enfant 
choisisse le tir a I'arc plutot que le football, la 
musique et la lecture plutot que le velo ou le 
ballon, etc. 


Hauteur n ’a pas transmis 
de declaration de conflits d’interets. 



Schema et ECG en rythme sinusal normal. 
L'activation electrique des ventricules se 
fait simultanement par la voie normale 
(noeud auriculo-ventriculaire puis faisceau 
de His et ses 2 branches) et par la voie 
accessoire. Du fait de I'absence de frein vagal dans la voie 
accessoire, un ventricule est active avant I'autre (PR court 
et empatement du debut de QRS). 




Fibrillation atriale conduite vers les 
ventricules par la voie normale et par la 
voie accessoire. Tachycardie tres rapide 
avec des QRS larges, plus ou moins 
« preexcites ». 


IliiMCl Syndrome de Wolff-Parkinson-White. 
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L’utilisation de medicaments deprimant la conduction 
auriculo-ventriculaire est contre-indiquee, car ils favori- 
sent la transmission exclusive des influx atriaux par la voie 
accessoire et induisent done une acceleration de la fre- 
quence ventriculaire. Un choc electrique externe permet 
de reduire ce trouble du rythme. II s’agit d’un accident 
tres rare chez l’enfant, qui constitue une indication for- 
melle d’ablation de la voie accessoire. 10 11 Cette methode 
consiste a detruire le faisceau de Kent grace a Fapplication 
d’un courant de radiofrequence. Ce procede est tres effi- 
cace, avec des taux de succes superieurs a 80% chez les 
enfants, si on s’adresse a des equipes experimentees 

Troubles du rythme ventriculaire 

Certaines syncopes sont la consequence de troubles du 
rythme ventriculaire tres rapides, induits par un dysfonc- 
tionnement des canaux au travers desquels circulent les 
ions generant le potentiel d’action des cellules myocar- 
diques. Ces canaux se presentent comme de grosses 
molecules proteiques, et ce qu’on designe maintenant 
sous le terme de « canalopathie » est la consequence de 
mutations dans les genes qui codent ces canaux. Les cana- 
lopathies regroupent un nombre croissant d’affections, 
parmi lesquelles les syndromes de QT long, les tachycar- 
dies ventriculaires catecholergiques, le syndrome de Bru- 
gada. 12 Leur depistage est crucial, car seul un traitement 
specifique peut eviter la repetition des syncopes et la mort 
subite de ces patients ainsi que d’autres membres de leur 
famille, puisqu’il s’agit d’affections genetiquement trans- 
mises. 

Syndromes de QT long congenital 

Ce syndrome se reconnait sur un allongement de l’in- 
tervalle QT sur l’ECG de surface. La prevalence de ce syn- 
drome est actuellement de 1/5 000 individus, mais de 
nombreux cas sont probablement meconnus, puisque le 
diagnostic repose sur l’ECG. II est associe a un risque 
eleve de mort subite par troubles du rythme ventriculaire ; 
il faut done toujours penser a mesurer l’espace QT des 
patients hospitalises a la suite d’une syncope, surtout si 
elle est survenue pendant l’effort (noyade en particulier) 
ou lors d’une situation de stress. L’espace QT varie avec la 
frequence cardiaque et doit etre « corrige » en fonction de 
la frequence instantanee, grace a la formule de Bazett 
qu’on peut appliquer facilement en DII quand la fre- 
quence cardiaque ne depasse pas 100 batt/min (fig. 4) : 

QT corrige en secondes (QTc) = 

QT mesure (s)/y intervalle RR precedent(s) 


Le diagnostic de syndrome de QT long est tres proba- 
ble si au moins un des criteres suivants est present : 1. QTc 
superieure a 450 ms ; 2. QTc superieure a 440 ms + brady- 
cardie ou morphologie anormale du segment ST ; 3. syn- 
cope ou torsades de pointes dans une famille de QT long. 13 



RR = 072 


Formule de Bazett : 

QTc = QT mesure (s)/ Vintervalle RR precedent (s)= 0,56/ VO, 72 = 
0,56/0,84 = 0,66s = 660 ms (mutation dans un canal sodique). 




Breves torsades de pointes chez un enfant ayant 
un syndrome de QTIong. 


HI Syndrome de QT long congenital. 

La duree du potentiel d’action des cellules myocar- 
diques depend principalement des flux du sodium et du 
potassium, qui rentrent (pour le sodium) et sortent (pour 
le potassium) des cellules a travers les canaux ioniques. 
Les syndromes de QT long sont la consequence d’anoma- 
lies de codage genetique de ces canaux, ce qui entrame 
une augmentation du courant sodique entrant ou une 
diminution du courant potassique sortant. R en resulte un 
allongement du potentiel d’action et de la repolarisation, 
dont temoigne l’allongement de l’intervalle QT sur l’ECG, 
et qui expose ces patients a des troubles du rythme ventri- 
culaire. Les troubles du rythme les plus caracteristiques 
sont les torsades de pointes, qui sont des tachycardies ven- 
triculaires polymorphes, faites de complexes d’amplitude 
et de polarite variable, tournant autour d’un axe isoelec- 
trique avec une frequence de 200 a 300 batt/min (fig. 4). 
Dans la plupart des cas, les syncopes dues a ces troubles 
du rythme surviennent lors d’efforts, mais les troubles du 
rythme ne sont pas reproductibles. 

Grace aux progres de la genetique moleculaire, le dia- 
gnostic de certitude d’un syndrome de QT long congeni- 
tal repose maintenant sur Identification de la mutation 
en cause, grace a une simple prise de sang, voire un prele- 
vement buccal si le gene est deja identifie dans la famille. 
Six genes susceptibles d’etre mutes ont pour l’instant ete 
identifies, ce qui a permis d’etablir une nouvelle classifica- 
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tion des syndromes de QT long et a debouche sur la mise 
en evidence de correlations importantes entre le genotype 
et le phenotype. Ainsi, on a pu degager pour chaque syn- 
drome de QT long, un profil ECG et des facteurs declen- 
chant les arythmies assez specifiques. 1314 

Tous les enfants ayant un syndrome de QT long doi- 
vent etre traites par les betabloquants. Chez le nourrisson, 
on prescrit le propranolol (Avlocardyl) a la dose de 3 a 
5 mg/kg en 4 prises ; chez Fenfant plus grand, on utilise le 
nadolol (Corgard) a la dose de 50 mg/m 2 en 2 prises. L’ef- 
ficacite et Fobservance du traitement doivent etre contro- 
lees par des tests d’effort et des enregistrements holter 
reguliers. Les patients et le medecin traitant doivent ega- 
lement avoir en leur possession une liste de medicaments 
contre-indiques, car susceptibles d’allonger Fespace QT et 
d’induire des troubles du lythme ventriculaire. En dehors 
de certaines varietes neonatales et de formes homozygo- 
tes ou dues a des mutations severes, le pronostic des 
enfants ayant un syndrome de QT long est bon, et les 
betabloquants previennent efficacement les troubles du 
rythme. 15 Dans les cas refractaires, Fimplantation d’un sti- 
mulateur, voire d’un defibrillateur, peut etre indiquee. 

Tachycardies ventriculaires catecholergiques 

11 s’agit d’une affection tres rare, mais a ne pas mecon- 
naitre puisque possiblement responsable de morts su- 
bites. Les enfants ayant une tachycardie ventriculaire cate- 
cholergique font des syncopes a repetition, provoquees 
par les effort ou les emotions. L’examen clinique, l’echo- 
cardiographie et l’ECG sont normaux, si bien que l’ori- 
gine cardiaque des syncopes est souvent ignoree et le dia- 
gnostic retarde, car on considere ces patients comme des 
epileptiques ou des hysteriques. L’epreuve d’effort est 
l’examen cle du diagnostic, car elle permet de reproduire 
les troubles du rythme : au-dela d’un certain seuil dece- 
leration sinusale, en regie generale environ 110 batt/min, 
on voit apparaitre des extrasystoles ventriculaires de plus 
en plus nombreuses et polymorphes (fig. 5), suivies d’une 
tachycardie ventriculaire polymorphe, pouvant degenerer 
en fibrillation ventriculaire si l’effort est poursuivi. Envi- 



BM Tachycardie ventriculaire catecholergique. On voit 
a I'effort des extrasystoles ventriculaires tres nombreuses, 
polymorphes, avec un aspect bidirectionnel caracteristique. 




A PRATI 


Principales causes des syncopes cardiaques chez Fenfant 


Etiologies 


VASOVAGALE TROUBLES DU RYTHME CARDIOPATHIES 


I Mecanisme 


Dysregulation SNA QT long, TV 

catecholergique, 
WPW, BAVC 


Obstacles, MCP, 
HTAP 


I Circonstances Chaleur, foule, 
station debout 
prolongee 


Exercice, emotion Exercice 


I Prodromes 


++ 


Non 


Non 


I Diagnostic ECG 


ECG, enguete 
familiale genetique 


ECG, echo- 
cardiographie 


I Blessure 


Non 


Traumatisme 
de la face 


Traumatisme 
de la face 


I Risque 


Non 


Mort subite 


Mort subite 


BAVC : bloc auriculo-ventriculaire complet ; ECG : electrocardiogramme ; 
HTAP : hypertension arterielle pulmonaire ; MCP : myocardiopathie ; 

SNA : systeme nerveux autonome ; TV : tachycardie ventriculaire ; 

WPW : syndrome de Wolff-Parkinson-White 


ron 30 % des tachycardies ventriculaires catecholergiques 
sont familiales et on a trouve des mutations sur des genes 
codant des proteines indispensables a la liberation du cal- 
cium dans la cellule. L’evolution sans traitement est la 
mort subite avant l’age de 20 ans, mais le traitement beta- 
bloquant a transforme le pronostic, meme si Fimplanta- 
tion d’un defibrillateur reste indiquee dans les formes 
refractaires. 16 


CONCLUSION 


La reconnaissance de l’etiologie cardiovasculaire d’une 
syncope chez un enfant ou un adolescent est assez simple, 
et le seul examen complementaire necessaire dans tous les 
cas est un ECG de surface. La frequence des syncopes 
benignes, vagales et vasovagales, est un piege que les 
medecins doivent absolument eviter, en mettant tout en 
oeuvre pour reconnaitre ou exclure avec certitude les cau- 
ses malignes de syncope, rares mais potentiellement leta- 
les. Surtout, il ne faut jamais considerer comme benignes 
les syncopes brutales survenues dans un contexte de 
stress ou pendant un effort, car elles peuvent etre dues a 
des troubles du rythme ventriculaire, necessitant une 
prise en charge specialisee. ■ 


Hauteur n ’a pas transmis 
de declaration de conflits d’interets. 
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SUMMARY Cardiac syncope in children 

Syncope is a frequent and usually benign problem in childhood. Vasovagal syncope is the most likely etiology and is well recognized. However, syncope 
can herald a potentially lethal problem, so that routine evaluation including a 12-lead standard ECG should be performed in all cases. Worrying features 
requiring further investigations include syncope during emotion or exercise, history of familial syncope or sudden death in the young, and any 
abnormality on clinical exam or ECG tracings. Structural cardiac abnormalities that may cause syncope include cardiac obstructions, pulmonary 
hypertension, and myocardiopathy. Children with congenital heart disease who experienced syncope should always be referred to a specialist. Primary 
arrhythmias which are easily diagnosed on ECG are complete atrio-ventricular block and Wolff-Parkinson-White syndrome. "Channelopathies" such as 
the long OT syndrome and catecholaminergic ventricular tachycardia are increasingly recognized in children, carry a high risk of sudden death and 
deserve a complete work up, including familial screening and lifelong treatment with beta-blockers. Rev Prat 2006 ; 56 : 612-9 

w r 

RESUMI Malaises et syncopes d'origine cardiaque chez I'enfant 

Les malaises et syncopes sont une cause tres frequente de consultation en pediatrie et sont le plus souvent benins, d'origine vasovagale. Dans certains 
cas cependant, une syncope peut reveler une pathologie cardiaque severe et c'est pourquoi tout enfant ayant fait une syncope, meme apparemment sans 
gravite, devrait avoir un electrocardiogramme (ECG) complet. Les elements qui doivent inquieter et qui requierent des examens complementaires, sont 
les anomalies de I'examen clinique et/ou de I'ECG, des antecedents familiaux de syncope, voire de mort subite inexpliquee chez des sujets jeunes, et enfin, 
la survenue d'une syncope au cours d'un effort. Les anomalies de structure cardiaque pouvant se reveler par une syncope sont les obstacles a rejection 
ventriculaire, les myocardiopathies et I'hypertension arterielle pulmonaire. On diagnostique aisement sur I'ECG les syndromes de OT long congenital, un 
bloc auriculo-ventriculaire ou un syndrome de Wolff-Parkinson-White. En revanche, certaines arythmies severes ne peuvent etre reproduites qu'au cours 
d'une epreuve d'effort (tachycardie ventriculaire catecholergique). II est d'autant plus important de faire le diagnostic de I'origine rythmique de ces 
syncopes que le pronostic vital est en jeu, et que ces troubles du rythme requierent une prise en charge et un traitement specifiques. 
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